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Points essentiels
L’atteinte de la main dans la sclérodermie systémique est très
fréquente, souvent précoce, et apporte des éléments contri-
butifs pour le diagnostic de la maladie.
L’atteinte vasculaire est au premier plan, symptomatique sous
forme d’un phénomène de Raynaud qui peut se compliquer
d’ulcères digitaux, de nécrose digitale à l’origine de douleurs,
de surinfections et de la survenue d’un handicap marqué.
L’atteinte cutanée des doigts et de la main peut être à l’origine
de douleurs et d’une gêne fonctionnelle importante.
L’atteinte articulaire inflammatoire peut être invalidante et
entraîner la survenue de rétractions et de déformations res-
ponsables d’un handicap marqué.
La main contribue pour 75 % du handicap global au cours de la
sclérodermie systémique.
Seule une prise en charge globale prenant en compte la
vasculopathie, l’atteinte cutanée et articulaire, incluant la
rééducation fonctionnelle et l’ergothérapie lorsque cela est
 fonc-including physical therapy if possible et/ou nécessaire, peut permettre d’améliorer la
ion in patients with systemic tion de la main dans la sclérodermie systémique.La sclérodermie systémique (ScS) est une affection chro-
nique du tissu conjonctif qui se caractérise par l’existence de
manifestations vasculaires, au premier rang desquelles le
phénomène de Raynaud, et plus rarement des complications
sclerosis.viscérales comme l’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)
et la crise rénale sclérodermique, par la survenue de manifes-
tations fibrosantes, intéressant avant tout la peau et le pou-
mon, mais pouvant toucher tous les viscères, et par la détection
d’auto-anticorps spécifiques de la maladie [1]. Sa prévalencetome 42 > n812 > décembre 2013
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Figure 2
Patiente sclérodermique. Mains en griffe
L’atteinte de la main dans la sclérodermie systémique
Pathologies de la mainvarie de3 à 24 cas pour 100 000 habitants [2,3]. Elle est plus
élevée aux États-Unis et en Australie qu’en Europe et au Japon.
La ScS touche trois femmes pour un homme avec des extrêmes
allant de 1 à 15. Elle débute rarement avant l’âge de 20 ans, et
on observe un pic de fréquence entre 45 et 60 ans [3].
Plusieurs critères diagnostiques ont été proposés. Si longtemps
ceux de l’American College of Rheumatology (ACR) [4] sont
restés les critères de référence, leur manque de sensibilité a
amené à en élaborer de nouveaux, les critères de l’ACR/EULAR
qui viennent de paraître [5,6]. Ils sont plus sensibles et plus
spécifiques que ceux de l’ACR et utilisent des paramètres qui
intéressent la main comme les doigts boudinés ou la scléro-
dactylie (4 points au total), les cicatrices ou dépressions pul-
paires (3 points) et les télangiectasies (2 points). Le score total
est calculé en ajoutant le poids maximum (score) dans chaque
catégorie. Les patients dont le score total est  9 sont classés
comme ayant une ScS.
La main constitue une cible privilégiée de la ScS [7]. La maladie
évolue en trois phases consécutives :
 à la phase précoce, en particulier dans les formes diffuses,
l’oedème des doigts (doigts gonflés) et des mains prédomine,
souvent associé ou pouvant précéder la survenue du
phénomène de Raynaud (figure 1). Au cours de cette
période, des arthralgies impliquant les articulations des
doigts sont souvent présentes, constituant quelquefois la
plainte majeure du patient. L’oedème limite l’amplitude du
mouvement des articulations métacarpo-phalangiennes
(MCP) et inter-phalangiennes proximales (IPP), et des
manifestations du phénomène de Raynaud peuvent entraîner
la survenue d’ulcères digitaux (UD) dès cette phase très
précoce [8]. Ces UD, associés aux autres anomalies,
contribuent à la survenue de douleurs et d’une perte de la
fonction de la main [1]. À ce stade très précoce, les
crissements tendineux peuvent déjà être observés [9] ;
 pendant la phase scléreuse, les zones oedémateuses se
transforment en plaques. La peau est épaissie, indurée, du faitFigure 1
Phénomène de Raynaud. Phase cyanique
tome 42 > n812 > décembre 2013de l’atteinte du tissu sous-cutané. Dans ce contexte survient
une perte de fonctionnalité qui entraîne une attitude en
flexion des MCP et un défaut d’extension des IPP et des
inter-phalangiennes distales (IPD), ainsi qu’une adduction
du pouce en flexion. Ces modifications, associées à la perte
de la mobilité du poignet, sont à l’origine de l’aspect en
griffe typique des mains au cours de la ScS [7] (figure 2).
Lors de cette phase des UD peuvent survenir aux extrémités
des doigts et/ou sur la face d’extension des articulations
MCP, contribuant à augmenter la douleur et le handicap
[10] ;
 puis survient la phase atrophique, au cours de laquelle la
peau s’atrophie (figure 3) et les déformations en griffe se
majorent [11] (figure 4). Les mouvements du poignet sont
très limités, qu’il s’agisse de la pronation et de la supination
ou de la flexion-extension. À ce stade, également, des UD16
17
Figure 3
Sclérodermie systémique juvénile. Phase tardive avec atrophie
cutanée à l’âge adulte
16
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Figure 6
Sclérodactylie chez une patiente à peau noire
A. Lésions de dépigmentation visibles sur les faces d’extension des articulations
métacarpo-phalangiennes.
B. Agrandissement de l’index et du majeur permettant de visualiser l’hypertrophie
de la cuticule des ongles.
Figure 4
Patiente sclérodermique. Mains en griffe. Phase tardive avec
atrophie cutanée
Figure 5
Doigts boudinés chez un patient ayant une sclérodermie
systémique répondant aux critères de l’ACR/EULAR
L Mouthonpeuvent survenir et se compliquer de surinfection et
d’amputation, à l’origine de douleurs et d’un handicap
marqué de la main.
Manifestations cliniques
La main est une cible privilégiée au cours de la ScS. Toutes les
structures anatomiques peuvent être touchées [12]. Les attein-
tes de la main, qui peuvent survenir à chacune des trois phases
de la maladie, sont à l’origine de douleurs, de déformations et
d’une perte de fonction.
Atteinte cutanée
La ScS se caractérise par un épaississement de la peau qui
évolue au cours de la maladie. À la phase initiale, il est la
conséquence de l’accumulation de matrice extracellulaire, en
particulier de collagène dans le derme, ainsi que d’un oedème,
en rapport avec une augmentation de la perméabilité micro-
vasculaire contemporaine d’une réaction inflammatoire et de
modifications de la circulation lymphatique. C’est à ce stade
qu’on observe un aspect de doigts boudinés (figure 5), éven-
tuellement un oedème des mains, plus fréquemment dans les
formes diffuses de la maladie. Les doigts boudinés ont été
intégrés dans les nouveaux critères de classification ACR/
EULAR de la ScS et comptent pour 2 points [5,6]. Dès cette
phase, on peut observer une hypertrophie de la cuticule des
ongles qui peut aider au diagnostic. À la phase scléreuse, la
peau s’épaissie et prend un aspect brillant. La peau est adhé-
rente aux tissus sous-jacents, dure, en particulier au niveau des
doigts, constituant une sclérodactylie (figure 6). Celle-ci contri-
bue pour 4 points au score de la nouvelle classification, non
cumulable avec celui des doigts boudinés [5,6]. Au cours de la
phase atrophique, la peau devient fine, atrophique et adhé-
rente au plan profond [11]. Chez les patients à peau noire, à
chacune des trois phases évolutives de la maladie, des lésionstome 42 > n812 > décembre 2013
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Figure 8
Patiente sclérodermique
A. Déformation de la main.
B. Radiographie de la main mettant en évidence des érosions articulaires et une
calcinose pulpaire.
Figure 7
Patient sclérodermique. Lésions dépigmentées des mains
L’atteinte de la main dans la sclérodermie systémique
Pathologies de la mainde dépigmentation peuvent survenir sur la peau des mains et
entraîner une gêne esthétique marquée (figure 7).
Tissus sous-cutanés
La ScS se caractérise par la survenue d’un épaississement
progressif des tissus sous-cutanés. Ainsi, on peut observer
une induration de ces tissus, le plus souvent aux extrémités
des doigts, et la survenue de lésions calcifiées, les lésions de
calcinose. On constate également une résorption du tissu sous-
cutané.
Des calcifications sont fréquemment observées, en particulier
sur la face palmaire des doigts, dans 10 à 30 % des cas [11]. Les
lésions de calcinose surviennent plus fréquemment au niveau
de la pulpe de la dernière phalange des doigts. Elles sont parfois
visibles, responsables de déformations, et quelquefois un
aspect blanchâtre est apparent immédiatement sous la
peau. Le plus souvent, elles sont identifiées en effectuant
une radiographie des mains qui est systématique au cours
de la ScS (figure 8). Une extrusion de lésions de calcinose,
constituées par des dépôts d’hydroxyapatite, peut se produire à
travers la peau. Il peut alors s’agir d’une pâte blanche ressem-
blant à du dentifrice, ou de petits « cailloux ». Une ulcération en
regard des lésions de calcinose peut se surinfecter. Ces lésions
avaient autrefois donné lieu à la dénomination de syndrome
CREST (C : calcinose, R : phénomène de Raynaud, E : atteinte
oesophagienne, S : sclérodactylie, T : télangiectasies). Ce syn-
drome correspond à une forme cutanée limitée de ScS. Cepen-
dant, les lésions de calcinose, comme les autres éléments du
syndrome CREST, sont observées dans les formes diffuses
comme dans les formes cutanées limitées de la ScS et cet
acronyme n’est plus utilisé.
Atteinte articulaire et péri-articulaire
Au cours de la ScS, 46 à 97 % des patients développent des
atteintes articulaires et/ou péri-articulaires. Ces manifestations
peuvent être inaugurales dans 12 à 65 % des cas [13]. Destome 42 > n812 > décembre 2013arthralgies et des arthrites sont détectées dans près de deux
tiers des cas au cours de la ScS [13]. Les arthralgies, très
fréquentes, sont parfois inaugurales ou observées parmi les
premières manifestations de la maladie, à la phase oedéma-
teuse. Les arthrites surviennent principalement au niveau des
mains, en particulier aux articulations MCP et IPP, et au niveau
du poignet, à l’origine d’une oligoarthrite ou d’une polyarthrite,
d’aspect aigu ou subaigu, évoluant de façon chronique ou par
poussées successives [13]. On peut quelquefois observer une
polyarthrite symétrique, qui ressemble en tous points à une
polyarthrite rhumatoïde (PR). Chez ce type de patient, l’évolu-
tion vers une arthropathie érosive est fréquente, en particulier
au niveau du poignet [14]. Dans le contexte d’une polysynovite
bilatérale et symétrique, il faudra s’assurer qu’on n’est pas en
présence d’un syndrome de chevauchement avec une poly-
arthrite rhumatoïde ou un syndrome de Sjögren [15].16
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L MouthonLes atteintes articulaires vont évoluer petit à petit, en l’absence
de mesures préventives pharmacologiques et non pharmaco-
logiques, vers la survenue de contractures en flexion qui
peuvent aboutir à l’aspect typique de main en griffe [14]
(figures 2 et 4). Ces changements, qui peuvent être minimes
ou impliquer plusieurs phalanges [16], sont la conséquence
d’un manque de vascularisation et/ou d’un épaississement et
de la perte d’élasticité de la peau, des tissus sous-cutanés et
des tissus péri-articulaires et articulaires. Certaines atteintes
articulaires fixées comme l’absence de flexion des MCP,
l’absence d’extension des IPP ou des IPD, adduction et flexion
du pouce et la diminution de la mobilité en flexion/extension
du poignet peuvent être à l’origine d’un handicap marqué et
d’une perte de fonction de la main [16].
Atteinte osseuse
L’atteinte osseuse est caractérisée par la survenue d’une acro-
ostéolyse distale, correspondant à une résorption des phalan-
ges. Celle-ci commence à l’extrémité et peut conduire à un
aspect très particulier de résorption de l’ongle (figure 9). Dans
les cas les plus sévères, la phalange distale peut être totale-
ment détruite [17].
Atteinte tendineuse
Une atteinte des tendons est fréquemment observée au cours
de la ScS, contribuant à une gêne fonctionnelle importante. Des
frottements des tendons, appelés « crissements tendineux »
peuvent être identifiés, le plus souvent dans les formes diffuses
de la maladie et à la phase initiale. Ils peuvent être perçus à la
palpation, en particulier au niveau des doigts ou des poignets
au moment d’un mouvement actif/passif de flexion [18]. IlsFigure 9
Acro-ostéolyse distale : résorption des houppes phalangiennes
avec aspect caractéristique de l’ongle de l’index. Ulcère digital du
majeursont le plus souvent en rapport avec un oedème, un épaissis-
sement et une fibrose des gaines des tendons et constituent un
critère de sévérité, associés aux formes diffuses de la maladie
et à la survenue d’atteintes viscérales multiples. À un stade plus
tardif, une fibrose des tendons et de leurs gaines peut conduire
à un bruit de craquement survenant lors de la mobilisation des
articulations, contribuant à la survenue de contractures en
flexion des doigts, plus rarement à une rupture tendineuse.
Atteinte musculaire
Une atteinte musculaire sous forme de faiblesse ressentie par le
patient peut survenir dans 70 à 96 % des cas au cours de la ScS,
les myopathies inflammatoires étant beaucoup plus rares [19].
Chez les patients souffrant d’une myopathie inflammatoire
(5 % des cas), l’atteinte clinique, les caractéristiques biologi-
ques, immunologiques et électromyographiques sont similaires
à celles observées dans les myopathies inflammatoires idiopa-
thiques (polymyosite ou dermatomyosite) [19]. En revanche,
les lésions histopathologiques sont distinctes avec des lésions
inflammatoires, fibreuses, des anomalies vasculaires avec une
raréfaction capillaire et un marquage positif pour le MHC classe I
ainsi que pour le C5b-9 [20]. En pratique, les myopathies
inflammatoires observées au cours de la ScS ont peu d’impact
sur la main, l’atteinte musculaire étant avant tout proximale
[21]. Cependant, elle peut être à l’origine d’une faiblesse
musculaire distale dans les formes évoluées de la maladie.
Parfois, la diminution de la force musculaire au niveau des
mains peut être la conséquence des atteintes articulaires et/ou
tendineuses. De plus, la faiblesse musculaire et la limitation des
mouvements peuvent résulter de l’implication des muscles
proximaux des membres supérieurs dans la fonctionnalité
des mains et des poignets. En outre, la fibrose et l’atrophie
des autres tissus peuvent entraîner également une atteinte des
muscles intrinsèques et/ou extrinsèques de la main.
Atteinte vasculaire
Le phénomène de Raynaud, à l’origine d’UD et de cicatrices
pulpaires, est la manifestation la plus fréquente au cours de la
ScS (figure 10). Cependant, les lésions de calcinose et les
télangiectasies sont également la conséquence d’anomalies
vasculaires.
Le phénomène de Raynaud survient chez plus de 90 % des
patients atteints de ScS et constitue habituellement la première
manifestation de cette pathologie [22]. Il entraîne des modi-
fications de coloration des doigts des mains, qui deviennent
blancs (ischémie), puis bleus (cyanose) et rouges (reperfusion)
avant de retrouver leur couleur normale [22]. Ces changements
de coloration s’observent également au niveau des orteils, du
nez et des oreilles. Cliniquement, à la phase ischémique et de
cyanose, le patient signale un refroidissement et un engour-
dissement des doigts, tandis qu’à la phase de reperfusion il
décrit une douleur et des paresthésies distales. À noter que letome 42 > n812 > décembre 2013
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Figure 10
Patients sclérodermiques
A. Cicatrices pulpaires.
B Séquelles d’ulcérations digitales avec perte de substance.
Figure 11
Patiente sclérodermique. Nécrose digitale
Figure 12
Patiente sclérodermique. Amputations digitales, nécrose digitale
surinfectée
L’atteinte de la main dans la sclérodermie systémique
Pathologies de la mainphénomène de Raynaud associé à la ScS intéresse le pouce et
débute à distance de la puberté. De plus, il entraîne volontiers
des troubles trophiques [1].
Les UD sont une préoccupation majeure au cours de la ScS,
affectant près de la moitié des patients [8]. Ils peuvent appa-
raître tôt au cours de l’évolution, le premier UD survenant dans
43 % des cas au cours de la première année suivant l’apparition
du premier symptôme non-Raynaud [8]. Les UD surviennent
dans la majorité des cas au niveau des mains, le plus souvent
aux extrémités des doigts, quelquefois sur les faces d’extension
des articulations, les zones de flexion des doigts ou sous les
ongles [8]. Ils peuvent également survenir après l’extrusion de
lésions de calcinose, peuvent entraîner des cicatrices inesthé-
tiques ou se compliquer d’infection. Les ulcères digitaux cor-
respondent à une perte de substance qui typiquement
intéresse l’épiderme et également le derme. Ils peuvent
intéresser les tissus sous-cutanés jusqu’au fascia sous-jacent
qu’ils peuvent altérer. Les UD dépassant le fascia peuventtome 42 > n812 > décembre 2013affecter les muscles, ainsi que les tendons, les capsules arti-
culaires et l’os [1]. Les UD sont majoritairement la conséquence
de la vasculopathie et typiquement situés au niveau de la face
pulpaire des doigts [8]. Ceux survenant sur les faces d’extension
des articulations sont le plus souvent la conséquence d’une
rétraction et d’un amincissement épidermique et dermique
conduisant à la survenue de fissurations cutanées [8].
Les UD sont très douloureux, cicatrisent lentement, en
moyenne en six mois. Ils peuvent conduire àdes pertes de
substance et à un risque d’auto-amputation. Les surinfections
sont fréquentes et si elles ne sont pas identifiées et traitées
rapidement, peuvent entraîner une ostéite, une arthrite, une
gangrène (figure 11) pouvant aboutir à l’amputation d’un doigt
(figure 12) ou une septicémie [8]. Les patients ayant des UD ont16
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L Mouthonun handicap majoré de la main [10], avec une diminution de la
mobilité des doigts, de la main et du poignet, et une altération
de la qualité de vie [10].
Système nerveux périphérique
Dans la ScS, les patients peuvent développer un syndrome du
canal carpien, conséquence de la compression du nerf médian
par le ligament antérieur du carpe dans un contexte d’oedème
et de fibrose [23]. Il peut être responsable de douleurs, de
paresthésies et d’une impotence fonctionnelle marquée, pou-
vant aboutir à une atrophie musculaire [23].
Évaluation du handicap de la main
Plusieurs outils ont été utilisés pour évaluer le handicap de la
main chez les patients sclérodermiques. La plupart ont été
validés dans d’autres pathologies et n’ont pas été adaptées à laTableau I
Instruments disponibles pour évaluer le handicap de la main dans
Auteurs Nombre d
patients
HAMIS Sandqvist et al. 2000 [24] 30 
Sandqvist et al. 2000 [25] 45 
Maddali Bongi et al. 2009 [26] 20 
Del Rosso A et al. 2010 [27] 
CHFS Brower et al. 2004 [28] 40 
Rannou et al. 2007 [29] 50 
Maddali et al. 2009 [26] 20 
AHFT Poole J et al. 2000 [30] 20 
DASH Varjuet al. 2008 [31] 128/761
ABIL-HAND Vanthuyne M, 2009 [32] 156 
Distance doigts–paume Torok KS, 2010 [33] 39 
Delta de distance
doigts–paume
Torok KS, 2010 [33] 39 
Indice anatomique
de la main
Roberts-Thomson AJ, 2006 [34] 30 
AHFT : Arthritis Hand Function Test ; CHFS : Cochin Hand Function Scale ; DASH : disabilities of
Scleroderma ; ND : non disponible ; RMS : réponse moyenne standardisée.
1 Suivi à 12 mois.
2 Chez 24 patients ayant une ScS précoce.ScS. Des outils validés dans d’autres pathologies et adaptés à la
ScSsont également employés, ainsi que des outils spécialement
conçus pour la ScS. Enfin, le handicap de la main peut être
évalué au cours de la ScS par des mesures anthropométriques.
Ces outils sont détaillés dans le tableau I et disponibles dans
une revue générale récente [35].
Échelle de la main de Cochin (CHFS)
L’indice fonctionnel de la main de Cochin (CHFS) a été mis au
point dans la polyarthrite rhumatoïde [36] et validé dans cette
affection ainsi que dans la rhizarthrose [37]. Il s’agit d’un
questionnaire d’autoévaluation qui comprend 18 items
évaluant la capacité de main dans la cuisine, au bureau,
pour l’habillage, l’hygiène personnelle et d’autres activités.
Chaque question est cotée de 0 (aucune difficulté) à 5 (impos-
sible à faire), avec un score total allant de 0 à 90. Il faut environ
trois minutes pour le remplir. la sclérodermie systémique
e Fiabilité Validité/validité de
construit
Sensibilité au
changement
Bonne ND
Bonne Bonne validité ND
Bonne
Bonne Bonne validité ND
Bonne Bonne validité ND
Les facteurs 1 et 2 de
l’analyse permettent
d’extraire 71,63 % de
la variance totale :
pince pouce-index
et dextérité
Bonne validité de
construit
ND
Bonne
Bonne Bonne validité ND
Bonne ND RMS : 0,64
Bonne Bonne validité de
construit
ND
Bonne Bonne validité de
construit
ND
Bonne Bonne validité de
construit
RMS : 1,072
ES : 0,51
Bonne Bonne validité de
construit
ND
 the arm, shoulder, and hand ; EVA : échelle visuelle analogique ; HAMIS : Hand Mobility in
tome 42 > n812 > décembre 2013
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L’atteinte de la main dans la sclérodermie systémique
Pathologies de la mainNous avons évalué l’incapacité fonctionnelle de la main chez
50 patients souffrant de sclérodermie. Leur âge moyen était de
54  12 ans et la durée d’évolution de la ScS de 11  9 ans. Le
score moyen de l’incapacité fonctionnelle de la main de Cochin
était de 17  16. Ce score était bien corrélé à la mobilité
globale de la main et du poignet (mesurée par les indices
de Keitel et Kapandji), à l’incapacité fonctionnelle globale
(mesurée par le Health Assessment Questionnaire [HAQ]) et
au handicap global (mesuré par l’échelle MACTAR). En revan-
che, il n’était pas corrélé à l’âge, à l’anxiété ou la dépression
(mesurés par l’échelle HAD) ou à la durée d’évolution de la
maladie. Enfin, l’incapacité fonctionnelle de la main de Cochin
expliquait 75 % de l’incapacité fonctionnelle globale mesurée
par le score HAQ. Ce questionnaire est en mesure d’évaluer les
différences entre les patients ayant une forme diffuse ou
limitée de ScS. Il peut également différencier ou non une
atteinte articulaire des mains (arthralgies, arthrites, contractu-
res en flexion) [29]. Nous avons également mis en évidence
l’impact des UD sur le handicap et la qualité de vie chez les
patients atteints de ScS. Dans une étude menée chez
213 patients, un tiers d’entre eux avaient au moins un UD
au moment de l’évaluation. Ces patients avaient des scores
HAQ et un CHFS plus élevés, une limitation de la mobilité de la
main et du poignet et une altération de la composante psy-
chique du SF36 [10].
Bien que non spécifiquement créé pour la ScS, le CHFS est utile
pour prendre en charge les patients atteints de ScS. Il est facile à
comprendre pour le patient, évalué rapidement et permet
l’individualisation des patients avec atteinte articulaire et/ou
une déficience microvasculaires de la main. En outre, il a
montré une bonne sensibilité au changement chez les patients
atteints de ScSet traités par un programme de rééducation de la
main [29].
HAMIS
Le Hand Mobility Function ScaleS (HAMI), évaluant la mobilité
de la main dans la sclérodermie, est un test basé sur la
performance. Spécialement créé pour la ScS, c’est un outil
fiable et valide [25]. Il est composé de neuf items et teste à
la fois la flexion et l’extension des doigts, l’abduction du pouce,
l’extension dorsale et la flexion du poignet, la pronation et la
supination de l’avant-bras, la pince pouce-index et l’adduction
des doigts. Les différentes zones du HAMIS explorées sont
composées de poignées de différentes tailles et de différents
mouvements, tous liés à des outils et des gestes qui font partie
des activités quotidiennes. Chaque exercice est noté sur une
échelle de 0 à 3 (0 : fonction normale ; 3 : incapacité totale à
accomplir la tâche), avec un score total maximal de 27 pour
chaque main. Il faut environ dix minutes pour effectuer le test.
L’équipement se compose de cylindres standardisés pour
l’évaluation de la flexion et l’extension des doigts, et l’abduc-
tion du pouce.tome 42 > n812 > décembre 2013Le HAMIS a une bonne cohérence interne, une bonne corréla-
tion intra- et inter-observateur, une bonne validité compa-
rativement aux amplitudes articulaires et au score cutané de
Rodnan modifié et permet de faire la distinction entre les
sujets sains et ceux atteints de ScS [27]. Le HAMIS est corrélé
au CHFS, à la distance doigts-paume et au score de handicap
global HAQ. Il est plus élevé dans les formes diffuses que
dans les formes limitées de ScS et significativement plus
élevé en présence d’une atteinte articulaire inflammatoire
des mains ou de contractures en flexion qu’en leur absence
[27].
La distance doigts-paume
Parfois appelée fermeture du poing, elle correspond à la
distance en millimètre entre la pointe du troisième doigt et
le pli palmaire distal en flexion active maximale (flexion des
doigts maximale des trois articulations des doigts : MCP, IPP et
IPD). Le delta de la distance doigts-paume combine à la fois la
flexion des articulations des doigts et l’extension et est calculé
comme la différence entre la distance mesurée entre le 3edoigt
et le pli palmaire distal avec les doigts en extension complète
moins la distance mesurée alors que les doigts sont en flexion
complète.
Dans une récente étude sur 39 patients atteints de ScS [33], ces
deux mesures ont montré une excellente fiabilité intra- et inter-
évaluateurs, une bonne fiabilité et une bonne validité de
construit. Toutefois, le delta de distance doigts-paume surpasse
la distance doigts-paume dans toutes les évaluations. Chez
24 patients atteints de ScS à la phase initiale, la distance doigts-
paume a également montré une bonne sensibilité au change-
ment [33].
Comment prendre en charge l’atteinte de la
main au cours de la ScS ?
La fonction de la main peut être améliorée de multiples façons
chez les patients atteints de ScS, en abordant les différents
versants de la maladie. Dans tous les cas, l’éducation du patient
est primordiale, de façon à prévenir la survenue de certaines
complications.
Éducation du patient
Les patients doivent être informés qu’il faut limiter l’exposition
au froid en portant des vêtements longs, des gants ou des
mitaines longues et chaudes, des gants en soie sous les gants
habituels et éventuellement des gants chauffants. L’exposi-
tion professionnelle au froid doit également être évitée. En
outre, ils seront informés sur les médicaments qui peuvent
potentiellement aggraver le phénomène de Raynaud et
doivent être évités, comme les a-bloquants (éventuellement
sous forme de collyres), les décongestionnants nasaux
locaux ou généraux, les médicaments antimigraineux,
en particulier la dihydroergotamine, l’ergotamine, les16
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L Mouthontraitements de l’hyperprolactinémie et ceux de la maladie de
Parkinson. D’autres agents vasoconstricteurs doivent être
évités, en particulier le tabac, mais aussi éventuellement le
cannabis et la cocaïne. Enfin, les patients atteints de ScS
doivent éviter de se blesser les mains, de s’exposer à des
microtraumatismes répétés, en particulier au travail.
Traitement du phénomène de Raynaud
La prise en charge du phénomène de Raynaud et de ses
complications est un objectif majeur dans la ScS. Associés
aux mesures prophylactiques, les inhibiteurs calciques
constituent un traitement essentiel au cours de la ScS, per-
mettant de diminuer la fréquence et la sévérité des accès de
phénomène de Raynaud et probablement de réduire le risque
de survenue des UD, bien que ce dernier point n’ait jamais été
démontré [38]. Dans une étude prospective randomisée
menée chez 57 patients atteints de phénomène de Raynaud
secondaire, le sildénafil a permis de réduire la fréquence des
crises [39]. Enfin, la prostacycline intraveineuse améliore le
phénomène de Raynaud chez les patients atteints de ScS [40].
Il n’est cependant pas démontré qu’elle puisse prévenir la
survenue des UD. Ainsi, si dans certains pays elle est prescrite
en prévention primaire, ce n’est semble-t-il pas le cas en
France.
Traitement des ulcères digitaux
Le traitement des UD est très important, car ils sont une cause
majeure de handicap de la main.
Traitement préventif
En plus des mesures prophylactiques détaillées précédemment
pour le phénomène de Raynaud, un traitement préventif peut
être proposé. Malgré leur absence d’évaluation en prévention,
les inhibiteurs calciques doivent être prescrits à tous les
patients atteints de ScS, l’absence de traitement inhibiteur
calcique constituant un facteur de risque important pour la
survenue d’UD. Il n’existe aucune étude dans la littérature
montrant que l’iloprost peut empêcher la survenue des UD,
même si un certain nombre de médecins utilisent ce médica-
ment en prévention primaire, en particulier en Italie. Deux
études prospectives randomisées ont démontré l’efficacité du
bosentanà prévenir la survenue de nouveaux UD au cours de la
ScS [41,42]. Une étude prospective, randomisée, a mis en
évidence que l’atorvastatine prévient l’apparition de nouveaux
UD chez les patients ayant une ScS [43].
Traitement curatif
Nous ne détaillerons pas ici le traitement local des UD et nous
invitons le lecteur à se référer à d’autres revues générales
récentes abordant ce sujet en détail [37,44]. Bien qu’aucun
traitement administré par voie générale n’ait d’efficacité
prouvée dans la cicatrisation des UD de la ScS, la prostacycline
administrée par voie intraveineuse (iloprost) est utilisée chezles malades ayant un UD constitué. Le bosentan n’a pas
d’efficacité démontrée dans le traitement des UD actifs chez
les patients sclérodermiques. Il a été mis en évidence dans une
étude ouverte que le sildénafil pouvait diminuer le risque de
survenue de nouveaux infarctus ou d’ulcères digitaux et accélé-
rer la guérison des UD constitués. Une étude prospective
randomisée contre placebo évalue actuellement son efficacité
dans la cicatrisation des UD de mécanisme vasculaire chez les
patients atteints de ScS. Les résultats devraient être disponibles
en 2014. De plus, la macitentan, inhibiteur tissulaire des
récepteurs de l’endothéline 1, qui vient d’avoir une autorisation
de mise sur le marché aux États-Unis dans l’HTAP, fait actuel-
lement l’objet d’une étude prospective randomisée contre
placebo dans cette indication. Les résultats sont attendus
pour 2014.
Traitement de l’atteinte musculo-squelettique
Les arthralgies, les arthrites, les ténosynovites et les myosites
justifient d’un traitement spécifique au cours de la ScS [45]. Les
anti-inflammatoires non stéroïdiens (AINS) peuvent être pro-
posés dans le traitement des arthralgies et des ténosynovites,
sous réserve d’une protection systématique par inhibiteur de la
pompe à protons à dose maximale et d’une surveillance
rapprochée à la recherche d’effets secondaires. Plus rarement
des glucocorticoïdes peuvent être prescrits à petites doses dans
cette indication. Une polyarthrite, si elle s’accompagne d’un
dérouillage matinal, peut justifier la prescription de glucocorti-
coïdes à faible dose, en général moins de 10 mg/j. Si le résultat
n’est pas satisfaisant en termes d’efficacité, le méthotrexate
peut être ajouté à la dose de 0,3 mg/kg/semaine per os ou par
voie sous-cutanée. En cas d’échec ou d’intolérance, le léfluno-
mide peut représenter une alternative intéressante. Les anti-
TNF-alpha ne sont pas recommandés dans ce contexte car ils
pourraient favoriser l’apparition/l’aggravation d’une pneumo-
pathie interstitielle. Les biothérapies comme le rituximab, le
tocilizumab et l’abatacept sont en cours d’évaluation dans les
formes réfractaires à l’association glucocorticoïdes-méthotre-
xate. Enfin, les myosites peuvent justifier de la prescription de
faibles doses de glucocorticoïdes (moins de 15 mg/jour) en
association a un traitement immunosuppresseur par métho-
trexate par exemple, en évitant les trop fortes doses de
glucocorticoïdes du fait du risque de survenue d’une crise
rénale [19,21].
À l’exception des glucocorticoïdes, les médicaments ayant une
efficacité sur les arthralgies, les arthrites, les ténosynovites et
les myosites n’ont pas d’efficacité sur l’oedème des doigts et/
ou sur les contractures/mains en griffe. Dans ces derniers cas, la
rééducation fonctionnelle semble offrir un bénéfice.
Le syndrome du canal carpien peut justifier des infiltrations
locales de glucocorticoïdes, et en cas d’inefficacité ou d’impo-
tence fonctionnelle sévère, une intervention chirurgicale de
libération du ligament antérieur du carpe peut être nécessaire.tome 42 > n812 > décembre 2013
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L’atteinte de la main dans la sclérodermie systémique
Pathologies de la mainEn cas de lésion de calcinose responsable de douleurs sévères
et récidivantes, d’ulcérations et/ou d’infections, l’ablation chi-
rurgicale peut être proposée.
Rééducation fonctionnelle et ergothérapie
Elles sont utilisées pour améliorer la mobilité articulaire et la
fonction de la main au cours de la ScS, permettant de faciliter
les activités de la vie quotidienne telles que l’hygiène corpo-
relle, les tâches domestiques, les loisirs et le travail. Ces
traitements doivent être débutés précocement, dès la phase
d’oedème des mains ou de limitation de la mobilité articulaire
dans les formes diffuses de la maladie. Nous ne détaillerons pas
ces aspects qui sont abordés dans un article de ce numéro
consacré à ce sujet [46].Références
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